Sindrome de Sturge-Weber: estudo ultrabiomicroscopico

Sturge-Weber syndrome: ultrasound biomicroscopic study

Sebastido Cronemberger!

Nassim Calixto*

Déborah Aguiar Mendonga Assuncio?
Eduardo Gutemberg Milhomens*

Universidade Federal de Minas Gerais - Hospital das
Clinicas - Servi¢o de Glaucoma do Hospital Sdo Geral-
do, Av. Professor Alfredo Balena, 110, Santa Efigénia -
Belo Horizonte (MG) CEP 30130-100

! Professor Titular de Oftalmologia da Faculdade de
Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais -
UFMG.

2 Professor Titular de Oftalmologia da Faculdade de
Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais -
UFMG.

3 Ex-Fellow do Servico de Glaucoma do Hospital Sdo
Geraldo (Hospital das Clinicas - UFMG);

4 Professor Adjunto de Anestesiologista do Departa-
mento de Cirurgia da Faculdade de Medicina da Uni-
versidade Federal de Minas Gerais - UFMG.

Endereco para correspondéncia: Sebastido Cronem-
berger, Rua Martim de Carvalho, 410/501 - Belo Hori-
zonte (MG) CEP 30190-090
E-mail: cronem@task.com.br

Recebido para publicacdo em 09.01.2003

Versio revisada recebida em 27.06.2003

Aprovacio em 14.11.2003

Nota Editorial: Pela andlise deste trabalho e por sua
anuéncia na divulgagdo desta nota, agradecemos as Dras.
Norma Allemann e Martha Maria Motono Chojniak.

RESUMO

Objetivo: Descrever os achados da biomicroscopiaultra-sonica (UBM) em
pacientes com sindrome de Sturge-Weber associada ou ndo a glaucoma.
Métodos: Onze olhos (dois sem glaucoma e nove com glaucoma) de oito
pacientes portadores de sindrome de Sturge-Weber foram submetidos a
biomicroscopia ultra-sdnica objetivando-se estudar o seio camerular, a
esclera, o corpociliar e a pars plana. Resultados: Identificou-se pela biomi-
croscopia ultra-sonica imagens compativeis com a suspeita de vaso intra-
escleral dilatado em todos os olhos com ou sem glaucoma. Efusao supra-
ciliar foi encontrada em oito (88,9%) dos nove olhos com glaucoma, porém,
em nenhum dos olhos sem glaucoma. Descolamento da pars plana foi diag-
nosticado em um olho com glaucoma e nos dois olhos sem glaucoma. Em
0ito (88,9%) olhos com glaucoma e nos dois sem glaucoma, observou-se
imagem arredondada apresentando baixa a média ecogenicidade no inte-
rior do corpociliar, sugestivade vaso dilatado (possivel angioma) do corpo
ciliar. Conclusao: Nasindrome de Sturge-Weber, a biomicroscopia ultra-
sOnica mostrou a presenga de imagens sugestivas de vasos dilatados no
interior daesclerae do corpo ciliar (possiveis angiomas) em olhos glauco-
matosos e ndo glaucomatosos. Paradoxalmente, diagnosticou-se efusdo
supraciliar em oito (88,9%) dos nove olhos com glaucoma. Estes achados
combinados com o angioma coroidiano e o aumento da pressdo venosa
episcleral em percentual elevado de olhos com esta sindrome, podem
contribuir para explicar a patogenia do glaucoma, bem como as complica-
¢des per e pés-operatdrias que acompanham as cirurgias antiglaucomatosas
nesses olhos.

Descritores: Sindrome de Sturge-Weber; Angiomatose; Glaucoma/ultra-sonografia;
Microscopia; Esclera/ultra-sonografia; Corpo ciliar/ultra-sonografia

INTRODUCGAO

A sindrome de Sturge-Weber ou angiomatose encefalotrigeminal ¢ uma
doenca neuro-oculocutinea congénita com malformacgdes que acometem
primordialmente o sistema vascular cefdlico, sendo caracterizada por
angiomas distribuidos principalmente nas 1° e 2° divisdes do quinto nervo
craniano (Figura 1).

Schirmer™® em 1860 parece ter sido o primeiro a relatar a associagio de
telangiectasias da face e do corpo com glaucoma infantil. Posteriormente,
Sturge® associou as alteragdes dermatoldgicas e oftalmoldgicas as mani-
festacdes neuroldgicas da doenga e Weber® documentou as alteragdes
radioldgicas cerebrais destes pacientes. Desde entdo, a doenca vem sendo
descrita como Doenca de Sturge-Weber em homenagem aos autores que
mais contribuiram para o seu conhecimento.
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N .
Figura 1 - Sindrome de Sturge-Weber: Foto ilustrativa mostrando: A)
mancha de coloragao vinhosa distribuida na 1° e 2° divis6es do nervo
trigémeo; B) formacao plexiforme vascular vinhosa perilimbica (angio-
ma episcleral) no olho direito (maior aumento) (paciente 8)

A fisiopatologia do glaucoma secunddrio a sindrome de
Sturge-Weber ainda néo foi esclarecida™'?.

Jorgensen e Guthoff"" mediram a pressio venosa episcle-
ral (Pv) em pacientes portadores da sindrome de Sturge-
Weber (11 com glaucoma), tendo encontrado Pv elevada em
todos os 11 pacientes glaucomatosos; em nove pacientes,
encontraram pela ultra-sonografia um angioma de coréide
difuso (1,5 a4 mm de espessura da cordide).

Em nosso meio!'?, realizou-se estudo em portadores de sin-
drome de Sturge-Weber em que foi feita a medida da Pv em 38
olhos: 16 com glaucoma unilateral e 22 sem glaucoma numa
casuistica de 58 pacientes. A Pv foi medida em cm’H,O utilizan-
do-se um instrumento acoplado a lampada de fenda Haag-Streit
pelo qual uma camara de pressao com uma fina membrana trans-
parente foi aplicada ao vaso episcleral observando-se o colap-
so da veia sobre o qual a cimara estava apoiada. Multiplicando-
se o valor em cm’H,O por 0,734 obteve-se aPvem mmHg. A Pv
normal ndo varia com aidade. Encontraram Pv elevada (superior
a9 mmHg) em todos os 16 olhos glaucomatosos mas também em
trés olhos contralaterais normais (sem angioma episcleral e sem
glaucoma). Foi encontrada Pv também elevada em dois olhos
com angioma episcleral sem glaucoma. Nao encontraram expli-
cagdo para o aumento da Pv nos dois olhos com angioma
episcleral sem glaucoma e nos trés olhos normais (sem angioma
episcleral e sem glaucoma). Esses mesmos autores!?, utilizan-
douma sonda de 8 MHz do Eco-oftalmégrafo Kretz modelo 7200
MA, mediram também a espessura da cordide de olhos com
sindrome de Sturge-Weber encontrando grande aumento da
mesma em todos os olhos com angioma de cordide reconhecido
pela oftalmoscopia (Figura 2).

A biomicroscopia ultra-sonica (UBM) € um método de
imagem que utiliza ultra-som de alta freqiiéncia (50 MHz) para
o estudo do segmento anterior do olho ensejando o esclareci-
mento fisiopatol6gico de muitas doengas que acometem essa
regiao?.

Kranemann et al'®, utilizando a UBM, estudaram um caso
de glaucoma associado a sindrome de Sturge-Weber. Os auto-
res relataram ter encontrado efusdo supraciliar em 360°, vasos
superficiais e intra-esclerais dilatados e seio camerular aberto,
porém estreito, com o estreitamento provavelmente causado
por alguma rotacdo do corpo ciliar secunddria a efusdo supra-
ciliar. Estas alteracdes, segundo esses autores, sustentariam a
hipdtese de o aumento da pressdo venosa episcleral (ndo
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Figura 2 - Retinografia ilustrativa mostrando uma coloragao vinhosa

e difusa da cordide, compativel com a suspeita diagnéstica de angioma

da coroéide no olho esquerdo (paciente portador de sindrome de Sturge-
Weber e glaucoma secundario) (paciente 8)

medida por eles) ser a causa da elevac@o da pressdo intra-
ocular. Este foi o tinico relato da literatura compulsada empre-
gando a UBM no estudo da sindrome de Sturge-Weber.

Assim sendo, o presente trabalho teve como objetivo es-
tudar pela biomicroscopia ultra-sonica as alteragdes do seg-
mento anterior em pacientes com sindrome de Sturge-Weber
associada ou ndo a glaucoma.

METODOS

Oito pacientes (onze olhos) portadores de sindrome de
Sturge-Weber (dois olhos sem glaucoma e nove com glaucoma)
foram submetidos a UBM. Em todos os pacientes, realizou-se,
inicialmente, exame oftalmoldgico completo no qual foram in-
cluidas: a anamnese (indagando a histdria de convulsdes e/ou
de uso de drogas anticonvulsivantes), a medida da acuidade
visual sob melhor corre¢do (quando possivel), a biomicrosco-
pia, a tonometria de aplanacdo com o tondmetro de Goldmann,
a gonioscopia com a lente de trés espelhos de Goldmann e a
biomicroscopia de fundo de olho utilizando essa mesma lente.

Em seis olhos de trés pacientes (1, 2 e 7), foram considera-
das as medidas da pressdo venosa episcleral (Pv) feitas por
Calixto e cols'?. Nos outros pacientes, ndo foi possivel ainda
arealizagdo dessa medida.

A UBM foi realizada em todos os olhos com angioma epis-
cleral com os pacientes em decubito dorsal, utilizando-se o
biomicroscopio ultra-sonico modelo 840 (Humphrey-Paradigm),
segundo técnica descrita por Pavlin et al'¥, obtendo-se cortes
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radiais da esclera, do corpo ciliar e regido da pars plana. No
paciente 3 (5 anos de idade) o exame oftalmolégico e a UBM
foram feitos sob narcose, tendo-se utilizado para a medida da
pressdo intra-ocular (Po), o tondmetro de aplanacio de Perkins.

RESULTADOS

Em razdo do pequeno nimero de olhos estudados, os
resultados serdo apresentados na forma de relatos de casos,
ndo tendo sido realizada anélise estatistica.

RELATO DOS CASOS

Paciente 1: 28 anos, sexo masculino, leucodérmico. Negava
histéria de convulsdes. Ao exame, apresentava hemangioma
facial a direita; acuidade visual igual a 1, sem correcdo, em AO;
pressdo intra-ocular (Po)igual a 13 mmHgno OD e 12 mmHg no
OE. Ao exame biomicroscdpico, apresentava formagdo ple-
xiforme vascular vinhosa perilimbica em quase 360° no OD
poupando apenas a regido de 3 as 7 horas; a gonioscopia, apre-
sentava em ambos os olhos (AO), seio camerular amplo com
sangue no canal de Schlemm; a fundoscopia, escavacio papilar
de 0,4 20,5 em AO e auséncia de angioma de coréide no OD. A
medida da Pv mostrou-se elevada em AO. Os achados da UBM
no OD foram: imagem triangular intra-escleral de média ecogeni-
cidade no quadrante inferior compativel com a suspeita diag-
néstica de vaso intra-escleral dilatado (Figura 3a); imagem arre-
dondada de baixa a média ecogenicidade no interior do corpo
ciliar também no quadrante inferior, compativel com a suspeita
diagnéstica de vaso intraciliar dilatado ou angioma do corpo
ciliar (Figura 3b).

Paciente 2: 37 anos, sexo feminino, leucodérmica. Negava
histéria de convulsdes. Ao exame, apresentava hemangioma
facial a esquerda; acuidade visual, sob corre¢do, igual a 1,0 no
olho direito (OD) e 0,4 no olho esquerdo (OE); Po igual a
12 mmHg em AO; a biomicroscopia, ndo havia altera¢des no
OD, porém o OE apresentava formacdo plexiforme vascular
vinhosa na conjuntiva temporal. A gonioscopia do OE foi nor-
mal e a fundoscopia ndo mostrou angioma de coréide. A medida
da Pv foi normal em AO. A UBM do OE mostrou apenas imagem
de descolamento temporal da pars plana.

Paciente 3: 5 anos, sexo masculino, leucodérmico. Historia
negativa de convulsdo. Ao exame inicial aos 5 meses de vida,
apresentava hemangioma facial a direita. Poigual a5 mmHg no
OD e 2 mmHg no OE; a biomicroscopia, apresentava formacao
plexiforme vascular vinhosa perilimbica no OD; a gonioscopia,
seio camerular amplo com sangue no canal de Schlemm do OD;
aparede externa do seio camerular mostrava-se descoberta com
franjado pectineo na frente da faixa ciliar como prolongamento
da periferia da iris em AO. A fundoscopia, apresentava esca-
vagdo papilar de 0,2 a 0,3 no OD com a possivel presenca de
angioma de cordide neste olho e escavacao papilar de 0,1 a 0,2
no OE. Essa crian¢a foi acompanhada durante quatro anos no
Servigo tendo desenvolvido no OD glaucoma refratario ao tra-
tamento clinico. Foi submetida a trabeculotomia no OD, com
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Figura 3 - Biomicrografia do paciente 1 ilustrando a presenca de: A)

uma imagem triangular de média ecogenicidade no interior da esclera

compativel com a suspeita diagndéstica de vaso intra-escleral dilatado

ou angioma (seta azul). B) uma imagem arredondada de baixa a

moderada ecogenicidade no interior do corpo ciliar compativel com

a suspeita diagnéstica de vaso intraciliar dilatado ou angioma do
corpo ciliar

bom controle da Po sem medicacdo. Os achados da UBM rea-
lizada no OD, sem medicagdo, cerca de 20 dias apds a cirurgia,
foram: imagem triangular intra-escleral de média ecogenicidade
no quadrante superior compativel com vaso intra-escleral dila-
tado (similar a fig. 3a); imagem arredondada de baixa a média
ecogenicidade no interior do corpo ciliar também no quadrante
superior, compativel com vaso intraciliar dilatado ou angioma
do corpo ciliar (similar a fig. 3b).

Paciente 4: 11 anos, sexo feminino, leucodérmica. Historia
de convulsdes na infancia, sendo usudria de primidona (250 mg
ao dia). Ao exame, apresentava hemangioma facial bilateral
acometendo pélpebras e pescogo; acuidade visual igual a 0,35
no OD e 0,7 no OE, sob corre¢do; Poigual a36 mmHgno OD e
32 mmHg no OE; a biomicroscopia, mostrava formagao plexi-
forme vascular vinhosa no limbo nasal e temporal em AO; a
gonioscopia, seio camerular do tipo intermediario com araiz da
iris aparentemente implantada ao nivel do espordo escleral; a
fundoscopia, mostrava papila atréfica com escavagdo de 0,9
no OD e papila résea com escavacio de 0,4 a 0,5 no OE e
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Figura 4 - Biomicrografia do paciente 4 ilustrando a presenca de:
imagem anecéica compativel com efusao supraciliar (seta amarela)
e imagem no interior da esclera de baixa ecogenicidade de trajeto
obliquo compativel com a suspeita de vaso emissario (seta azul)

angioma de coréide em AO. Foi submetida a trabeculectomia
com mitomicina C (0,3 mg/ml durante trés minutos), de urgéncia,
em AO, usando-se no pré-operatério 250 ml de manitol IV. Os
achados da UBM realizada sob timolol, antes da cirurgia, foram
em AQO: imagem triangular intra-escleral de média ecogeni-
cidade no quadrante superior compativel com vaso intra-
escleral dilatado (similar a fig. 3a); imagem arredondada de
baixa a média ecogenicidade no interior do corpo ciliar nos
quadrantes superior e temporal, compativel com vaso intraci-
liar dilatado ou angioma do corpo ciliar (similar a fig. 3b); efusdo
supraciliar (fig. 4, seta amarela) e descolamento da pars plana
nos quadrantes superior e inferior no OD e no quadrante
temporal no OE; imagem intra-escleral em fenda, de trajeto
obliquo, compativel com a possibilidade de vaso ou canal
emissdrio (fig. 4, seta azul) no quadrante superior do OD.
Quatorze meses apds a cirurgia, a paciente apresentava Po
igual a 6 mmHg sem medicag¢do em AO. Repetiu-se a UBM em
AOQ, encontrando-se achados similares aos do pré-operatério.

Paciente 5: 12 anos, sexo feminino, leucodérmica. Negava
histéria de convulsdo. Ao exame, apresentava hemangioma fa-
cial a esquerda; acuidade visual igual a 1, sem correcdo em AQO;
Poiguala 12 mmHg no OD e 24 mmHg no OE; a biomicroscopia,
mostrava formacao plexiforme vascular vinhosa justalimbica
anular no OE; a gonioscopia, mostrava no OD, iris convexa para
diante encobrindo parcialmente a faixa ciliar na metade inferior e
o espordo escleral na metade superior estando o canal de
Schlemm exangue; no OE, parede externa do seio camerular
apresentava-se descoberta com iris plana cuja raiz era prolonga-
da por pectineo em franjado na frente do espordo sendo que o
canal de Schlemm mostrava-se temporariamente com sangue; a
fundoscopia, observou-se escavacao papilar de 0,1 a 0,2 no OD
ede 0,3 20,4 no OFE, evidenciando-se uma coloracio vinhosa da
cordide perimacular no OE (angioma de coréide). A paciente foi
submetida a trabeculotomia em 10/02/94, sem sucesso e, poste-
riormente, a trabeculectomia em 13/07/95 com uso pré-operato-
rio de 250 ml de manitol intravenoso (IV), com sucesso parcial,
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estando atualmente em uso da associacdo de dorzolamida e
timolol, uma gota duas vezes ao dia. Os achados da UBM no
OE, realizada cerca de cinco anos apds a ultima cirurgia e sob
dorzolamida e timolol, foram: imagem triangular intra-escleral de
média ecogenicidade no quadrante inferior compativel com
vaso intra-escleral dilatado (similar a fig. 3a); imagem arredon-
dada de baixa a média ecogenicidade no interior do corpo ciliar
no quadrante nasal, compativel com vaso intraciliar dilatado ou
angioma do corpo ciliar (similar a fig. 3b) e efusdo supraciliar
(similar a fig. 4, seta amarela) nesse mesmo quadrante.
Paciente 6: 13 anos, sexo feminino, leucodérmica. Apre-
sentava histéria de convulsdes. Ao exame, apresentava
angioma facial bilateral; acuidade visual igual a 0,5 sob corre-
¢do em AO; Po igual a 6 mmHg em AO; a biomicroscopia,
mostrava formacao plexiforme vascular vinhosa perilimbica
em AO; a gonioscopia, a parede externa do seio camerular
apresentava-se descoberta e o canal de Schlemm exangue na
metade nasal; restos pectineos pouco desenvolvidos na frente
de faixa ciliar com iris levemente concava no OD e residuos
pectineos aparentemente inseridos no espordo escleral no OE.
A oftalmoscopia, apresentava angioma de coréide em AO.
Essa paciente foi inicialmente examinada aos seis meses de
vida e desenvolveu o glaucoma apds dois anos de seguimento,
sendo tratada clinicamente por mais dois anos. Apds este
periodo, como a Po ndo se encontrava sob controle adequado,
ela foi submetida a trabeculotomia aos cinco anos de idade,
usando-se 250 ml de manitol IV no pré-operatério, com bom
controle da Po de AO, sem medicacdo. Os achados da UBM,
realizada sete anos apds a cirurgia e sem medicagdo em AQ,
foram: imagem triangular intra-escleral de média ecogenicidade
no quadrante superior compativel com vaso intra-escleral dila-
tado (similar a fig. 3a); imagem arredondada de baixa a média
ecogenicidade no interior do corpo ciliar também no quadrante
superior, compativel com vaso intraciliar dilatado ou angioma
do corpo ciliar (similar a fig. 3b) e efusdo supraciliar (similar a
fig. 4, seta amarela) também nesse mesmo quadrante.
Paciente 7: 42 anos, sexo feminino, leucodérmica. Negava
histéria de convulsdes. Ao exame, apresentava angioma facial
adireita; acuidade visual, sob corre¢do, igual 20,8 no ODe 1,0
no OE; Po igual a 24 mmHg sob medicacio no OD e 12 mmHg
sem medicacdo no OE; a biomicroscopia, apresentava forma-
¢do plexiforme vascular vinhosa inferonasal no OD e o OE
normal; gonioscopia normal em AQ; a oftalmoscopia, apresen-
tava papila résea com escavacao de 0,2 e angioma coroidiano
no OD. A medida da Pv mostrou-se elevada em AO. Foi rea-
lizada -no OD ha 20 anos, usando-se 250 ml de manitol IV no
pré-operatério, com bom controle da Po sem medicagdo. Os
achados da UBM, realizada no OD 19 anos apds a cirurgia,
sem medicagdo, foram: imagem triangular intra-escleral de mé-
dia ecogenicidade no quadrante nasal compativel com vaso
intra-escleral dilatado (similar a fig. 3a); imagem arredondada de
baixa a média ecogenicidade no interior do corpo ciliar também
no quadrante nasal, compativel com vaso intraciliar dilatado
ou angioma do corpo ciliar (similar a fig. 3b) e efusdo supraci-
liar (similar a fig. 4, seta amarela) no quadrante temporal.
Paciente 8: 26 anos, sexo feminino, leucodérmica. Histéria
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de convulsdo negativa. Ao exame inicial, realizado aos 13 anos
de idade, apresentava angioma facial bilateral; acuidade visual
igual a 1,0 sem corre¢do, em AO; Poigual a23 mmHgno OD e
18 mmHg no OE, sem medicag¢do; a biomicroscopia, apresenta-
va formacao plexiforme vascular vinhosa perilimbica em AO; a
gonioscopia, seio camerular amplo com canal de Schlemm
exangue no OD, porém com sangue no OE; a oftalmoscopia,
apresentava papilas com escavacdes assimétricas (0,6 a0,7 no
OD e 0,5 no OE) e angioma de coréide em AO. A paciente
desenvolveu glaucoma bilateral e foi submetida a trabeculec-
tomia em AO (OD em 1989 e OE em 1990) com o uso pré-
operatério de 250 ml de manitol IV. Atualmente, a Po encontra-
se sob controle (17 mmHg) em AO sob levobunolol, uma gota
duas vezes ao dia. Os achados da UBM, realizada em AO,
respectivamente 12 e 11 anos apds a cirurgia e sob levobunolol,
foram: imagem triangular intra-escleral de média ecogenicidade
nos quadrantes superior e inferior no OD e no quadrante
inferior no OE compativel com vaso intra-escleral dilatado
(similar a fig. 3a); imagem arredondada de baixa a média ecoge-
nicidade no interior do corpo ciliar nos quadrantes nasal e
inferior no OD e nos quadrantes superior e inferior no OE,
compativel com vaso intraciliar dilatado ou angioma do corpo
ciliar (similar a fig. 3b) e efusdo supraciliar (similar a fig. 4, seta
amarela) no quadrante temporal em AO.

A tabela 1 resume os dados demograficos, os achados
clinicos e da UBM dos oito pacientes estudados.

DISCUSSAO

O glaucoma na sindrome de Sturge-Weber tem sido objeto
de vdrias publicacdes, sendo arroladas como causas do seu
aparecimento, anomalias de desenvolvimento ou alteracdes de-
generativas do seio camerular e/ou elevacdo da pressido venosa
episcleral, sendo esta dltima a causa mais provaveld33313,
Neste trabalho, foram estudados pela UBM oito pacientes,
todos com angioma episcleral, sendo nove olhos portadores
de glaucoma ipsilateral aos angiomas episclerais e dois olhos
sem glaucoma. Os dois olhos com angioma episcleral sem
glaucoma ndo apresentavam angioma de cordide. Entretanto,
oito (88,9%) dos nove olhos glaucomatosos, apresentavam
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angioma de cordide, corroborando com os achados de outros
autores®.

Paradoxalmente, o achado mais importante da UBM foi a
presenca de efusdo supraciliar apenas nos olhos com glaucoma
(seis dos nove olhos glaucomatosos, metade deles em uso de
medicacao tépica antiglaucomatosa). A paciente 3 tinha glau-
coma mas nio efusdo supraciliar. E possivel que a paciente 3,
no qual a UBM mostrou imagens compativeis com vaso intra-
escleral dilatado e vaso ciliar dilatado ou angioma do corpo
ciliar e cuja idade, na época da realizacido do exame, era de 5
anos, também apresentasse efusio supraciliar ndo diagnosti-
cada pelas dificuldades inerentes a realizacio do exame (feito
sob narcose e sem possibilidade de movimento dos olhos).

O achado de efusao supraciliar a UBM nos olhos portadores
de glaucoma, seja no pré ou no pds-operatdrio, vem reforgar a
conduta de utilizar-se um osmoterdpico (250 ml de manitol I'V)
no pré-operatério da cirurgia antiglaucomatosa de portadores
da sindrome de Sturge-Weber, conduta esta que ja vem sendo
adotada ha alguns anos no nosso Servico, mesmo antes da
deteccdo deste achado pela UBM. Esta droga evita ou atenua
o aparecimento rdpido de efusdo coroidiana (apds a paracen-
tese do globo ocular) causada pela imediata transudag@o do
fluido do espago intravascular para o extravascular em conse-
qiliéncia da Pv (episcleral e coroidiana) elevada. A hemorragia
coroidiana expulsiva, complicacdo muito grave e temida, tam-
bém pode ocorrer imediatamente apds a paracentese do globo
ocular nos olhos que apresentam angioma de coréide, estando
este presente em 88% dos pacientes que desenvolvem glauco-
ma®?. Nos olhos portadores de sindrome de Sturge-Weber
associada a glaucoma € freqiiente ocorrer hipertensdo vitrea
com perda de vitreo pelo orificio da trabeculectomia, aparente-
mente inexplicdvel, mesmo em cirurgia em que nio ocorre ne-
nhuma manobra intempestiva justificadora desta complicagao.

Estudo prospectivo mostrou os resultados do emprego de
latanoprost a 0,005% uma vez ao dia em seis olhos com glau-
coma associado a sindrome de Sturge-Weber com Po néo
controlada com duas outras drogas antiglaucomatosas'®. A
Po foi medida no “baseline” e apds tratamento com latano-
prost com duracdo de pelo menos um més. Dois (28 %) dos seis
olhos demonstraram uma redu¢io média da Po de 8,8 mmHg.

Tabela 1. Dados demograficos, achados clinicos e da UBM na sindrome de Sturge-Weber
Caso Idade Po Glaucoma Pv FO UBM
(anos) OD OE OD OE OD OE Angioma Vaso Vaso Efusao
de intraescleral intraciliar supraciliar
corodide dilatado dilatado
1 28 13 12 Nao Nao T Nao Sim Sim Néo
2 37 12 12 Nao Nao N N Nao Nao Nao Nao
3 5 5 2 Sim Nao NM NM Sim Sim Sim Nao
4 11 36 32 Sim Sim NM NM Sim Sim Sim Sim
5 12 12 24 Nao Sim NM NM Sim Sim Sim Sim
6 13 6 6 Sim Sim NM NM Sim Sim Sim Sim
7 42 24 12 Sim Nao T Sim Sim Sim Sim
8 17 17 17 Sim Sim NM NM Sim Sim Sim Sim
Po: pressao intra-ocular (mmHg); Pv: presséo venosa episcleral (mmHg); N: normal; T: elevada; NM: ndo medida; FO: fundo de olho; UBM: biomicroscopia ultra-sénica
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Esses dois olhos que responderam ao latanoprost tinham,
segundo os autores, glaucoma juvenil enquanto que os qua-
tro olhos que ndo responderam tinham glaucoma congénito.
Os autores concluiram que, em pacientes selecionados, o lata-
noprost pode reduzir significativamente a Po em pacientes
com glaucoma associado a sindrome de Sturge-Weber.

Os achados desses autores!'® ¢ a presenca de efuséo supra-
ciliar na maioria dos olhos portadores de glaucoma associado
a sindrome de Sturge-Weber encontrada neste estudo, faz
supor estar indicado nesses olhos o emprego dos andlogos
das prostaglandinas (latanoprost, bimatoprost ou travoprost),
cujo mecanismo de redu¢do da Po ocorre através do aumento
do fluxo tveo-escleral. Supde-se que esse tipo de medicacio
poderia diminuir a efusio supraciliar com conseqiiente redu-
¢do da Po. H4, entretanto, necessidade de estudos adicionais
para comprovar esta hipdtese.

O outro achado importante da UBM no presente estudo foi
aimagem compativel com vaso intra-escleral dilatado tanto em
olhos glaucomatosos como em olhos néo glaucomatosos com
angioma episcleral. Neste estudo, em apenas trés olhos com
angioma episcleral (pacientes 1, 2 e 7) (dois olhos sem glauco-
ma e um com glaucoma), a Pv havia sido medida anteriormen-
te!"?. Por isto, ndo foi possivel correlacionar os achados da
UBM com este parametro. Entretanto, dos trés achados da
UBM (Tabela 1), dois estavam presentes (ndo havia a efusio
supraciliar) em um olho ndo glaucomatoso (paciente 1) com Pv
elevada e os trés no olho glaucomatoso com Pv elevada (pa-
ciente 7). Por outro lado, no outro olho ndo glaucomatoso
(paciente 2) em que a Pv foi normal, ndo foram observadas
alteragdes a UBM. Calixto e cols.""? ndo encontraram explica-
¢do para o aumento da Pv nos dois olhos com angioma epis-
cleral sem glaucoma.

Em concordincia com o relato de Kranemann et al'® todos
os olhos aqui estudados, glaucomatosos ou ndo, apresentavam
seio camerular amplo, sem anomalias tipicas do glaucoma con-
génito. Também concordando com aqueles autores'"”, os
achados do presente trabalho dao suporte a hipétese de que o
mecanismo do glaucoma associado a sindrome de Sturge-
Weber, na maioria dos olhos, pode ser atribuido principalmen-
te a0 aumento da Pv, pelos seguintes motivos: 1. a goniosco-
pia, todos os olhos glaucomatosos apresentaram seio cameru-
lar amplo, sem anomalias tipicas do glaucoma congénito; 2. a
maioria dos olhos glaucomatosos apresentou efusdo supraci-
liar, achado este ausente nos olhos ndo glaucomatosos com
angioma episcleral; 3. a maioria dos olhos glaucomatosos
apresentou angioma de coréide, achado este ausente nos dois
olhos ndo glaucomatosos; 4. auséncia de inflamacdo intra-
ocular (que poderia causar efusdo supraciliar) em todos os
olhos; 5. presenca, ao exame gonioscépico, de sangue no
canal de Schlemm em quatro olhos glaucomatosos. Este achado
¢é excepcionalmente raro em olho glaucomatoso; 6. presenga
de efusdo supraciliar apesar da normalizagdo cirdrgica da Po,
seja através da trabeculotomia ou da trabeculectomia.

A trabeculectomia pode ser a melhor op¢do quando o seio
camerular nio apresenta anomalias tipicas do glaucoma con-
génito porque ela se desvia de qualquer componente do glau-
coma causado pela Pv elevada enquanto isto ndo ocorre com a
trabeculotomia e a goniotomia.
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Em concordancia com os motivos supramencionados, Jor-
gensen e Guthoff'Ve Calixto et al"? encontraram a Pv elevada
respectivamente em todos os 11 olhos glaucomatosos e em
todos os 16 olhos glaucomatosos por eles estudados.

A efusdo supraciliar ou supracoroidiana provavelmente é
uma manifestagdo cronica da Pv elevada que por sua vez
acarreta uma elevacdo da pressdo venosa coroidiana.

Outro achado importante deste estudo, foi a presenca de
imagem arredondada de baixa a média ecogenicidade no interior
do corpo ciliar, compativel com vaso intraciliar dilatado ou angio-
ma do corpo ciliar™ em dois olhos ndo glaucomatosos e em
oito dos nove olhos portadores de glaucoma associado a sin-
drome de Sturge-Weber. Dos oito olhos portadores de glau-
coma associado a sindrome de Sturge-Weber, apenas dois
(paciente 8), necessitaram de medicacdo adicional (levobu-
nolol, uma gota duas vezes ao dia), apds a cirurgia, para o
controle da Po. Estes dois olhos foram os que justamente
apresentaram maior nimero de imagens sugestivas de altera-
¢oes a UBM, o que faz supor que possa existir correlagdo entre
a quantidade de alteracdes encontradas a UBM e a refratarie-
dade do glaucoma associado ou o uso de drogas hipotensoras
em olhos com alteracdes vasculares congénitas ou a soma dos
achados. Ha, entretanto, necessidade de ser estudado maior
nimero de pacientes para comprovar esses achados.

CONCLUSOES

Na sindrome de Sturge-Weber, a UBM mostrou a presenga
de imagens sugestivas de vasos dilatados no interior da escle-
ra e do corpo ciliar (possiveis angiomas) em olhos glaucoma-
tosos e ndo glaucomatosos.

Paradoxalmente, diagnosticou-se efusao supraciliar em oito
(88,9%) dos nove olhos com glaucoma.

Estes achados de UBM combinados com o angioma coroi-
diano e o aumento da pressdo venosa episcleral em percentual
elevado de olhos com esta sindrome, podem contribuir para
explicar a patogenia do glaucoma, bem como as complicagdes
per e pos-operatdrias que acompanham as cirurgias antiglau-
comatosas nesses olhos.

ABSTRACT

Purpose: To describe the ultrasound biomicroscopy findings in
patients with Sturge-Weber syndrome with or without glauco-
ma. Methods: Ultrasound biomicroscopy was performed on 11
eyes from 8 patients with Sturge-Weber syndrome with or
without glaucoma. Results: Ultrasound biomicroscopy sho-
wed images suggestive of dilated intrascleral vessels in all
eyes with or without glaucoma. Supraciliar effusion was found
in 8 (88.9%) of 9 eyes with glaucoma and in none of those
without glaucoma. Sectorial pars plana detachment was pre-
sent in one eye with and in two eyes without glaucoma. A
round image with low to moderate echogenicity in the ciliary
body was present in 8 (88.9%) eyes with glaucoma and in 2
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eyes without glaucoma. This image is highly suggestive of a
dilated vessel or angioma. Conclusions: UBM showed para-
doxically supraciliary effusion in the great majority of the eyes
with glaucoma (89%), controlled by previous surgery in the
Sturge-Weber syndrome. The images found in the anterior
portion of sclera and in the ciliary body are highly suggestive
of a scleral dilated vessel and an angioma, respectively, in eyes
with or without glaucoma. These findings associated with
increased episcleral venous pressure might contribute to
explain not only the pathogenesis of the secondary glaucoma
but also the peri- and postoperative complications eventually
present during and after the antiglaucomatous surgeries in
these eyes.

Keywords: Sturge-Weber syndrome; Angiomatosis; Glauco-
ma/ultrasonography; Microscopy; Sclera/ultrasonography;
Ciliary body/ultrasonography
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